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RESUMEN

El pénfigo vulgar (PV) es una enfermedad mucocutdnea crénica
de tipo vesiculo-ampollares que casi siempre produce manifes-
taciones orales. El hecho de que en ocasiones sean las ampollas
en la mucosa oral la primera manifestacién de este desorden
implica que los odontdélogos deben conocer suficientemente las
claves clinicas con el fin de realizar un diagnéstico y tratamiento
precoces. El objetivo de este trabajo es presentar una serie de
14 casos diagnosticados clinica e histopatolégicamente de PV,
que acudieron a la consulta de la Unidad Docente de Medicina
Bucal de la Universidad de Murcia entre 1981 y 2001. Se realiz6
un estudio completo de estos pacientes, valorando la edad y el
sexo, localizacién y extension de las lesiones, asi como el curso
de los signos y sintomas. Se llevaron a cabo diversos exdmenes
complementarios, estudidndose las caracteristicas hemdticas
(biometria hemética y quimica sanguinea), histopatoldgicas, e
inmunohistoquimicas (inmunofluorescencia directa en dos de
los pacientes). El tratamiento consistié en corticoides topicos,
combinado en doce casos con corticoides sistémicos, y en uno
con corticoides intralesionales. En todos los pacientes se obtuvo
una buena respuesta al tratamiento.

Palabras clave: Pénfigo vulgar, enfermedades vesiculo-ampo-
llares, cavidad oral.

INTRODUCCION

Con el nombre de pénfigo se denomina a un grupo de enfer-
medades ampollares mucocutdneas, poco frecuentes, de base
autoinmunitaria y de curso crénico que evolucionan a brotes
impredecibles de actividad. Estan caracterizadas por la aparicion
de ampollas intraepiteliales acantoliticas, y en ocasiones pueden
llegar a comprometer la vida del paciente. Aunque el PV es la
forma mds comun de pénfigo, sigue siendo una enfermedad poco

ABSTRACT

Pemphigus vulgaris (PV) is a chronic vesicular-ampullar muco-
cutaneous disease that almost always produces oral manifestatio-
ns. The fact that blisters on the oral mucosa are sometimes the
first manifestation of the disease implies that dental professionals
must be sufficiently familiarized with the clinical manifestations
of PV to ensure early diagnosis and treatment. We present a
series of 14 patients with clinically and histologically diagnosed
PV seen in the Teaching Unit of Oral Medicine of the University
of Murcia (Spain) between 1981 and 2001. A thorough evalua-
tion was made, recording patient age and sex, the location and
extent of the lesions, and the signs and symptoms of the disease.
Complementary studies were also carried out, with the evalua-
tion of hematological parameters (including blood chemistry),
the histology and immunohistochemical characteristics (direct
immunofluorescence in 2 cases). Treatment comprised topical
corticoids, in 12 cases combined with systemic corticoids, and
associated to intralesional corticotherapy in one patient. A good
response to treatment was observed in all cases.

Key words: Pemphigus vulgaris, vesicular-ampullar diseases,
oral cavity.

INTRODUCTION

The term pemphigus is used to describe a group of infrequent
ampullar mucocutaneous diseases presenting an underlying au-
toimmune mechanism and a chronic course with unpredictable
activity outbreaks. Pemphigus is characterized by the appearance
of acantholytic intraepithelial blisters, and in some cases can
prove life-threatening. Although pemphigus vulgaris (PV) is
the most common form of the disease, it is infrequent — with a
reported incidence of 0.1-0.5 cases per 100,000 inhabitants and

year (1). PV affects both sexes equally, though some authors
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frecuente, con una incidencia de 0,1 a 0,5 casos por 100.000
habitantes y afio (1). Afecta por igual a hombres y a mujeres,
aunque algunos autores (2,3) encuentran mayor predileccién por
el sexo femenino. Su mayor prevalencia se da entre la cuarta
y la sexta décadas de la vida, si bien en ocasiones observamos
casos en edades juveniles (4).

El PV es el que con mas frecuencia afecta a la mucosa oral,
precediendo las lesiones orales a las cutdneas en la mayoria de
los casos (75%) (5); sigue un curso crénico, que puede producir
afectacion sistémica si no se trata de forma adecuada. Antes de
la introduccién de los corticoides estas enfermedades con fre-
cuencia eran mortales debido al desequilibrio hidroelectrolitico
o a infecciones sistémicas secundarias (5-7).

El hecho de que en ocasiones sean las ampollas orales la primera
manifestaciéon de este desorden implica que los odont6logos
deben conocer suficientemente las claves clinicas con el fin de
realizar un diagnéstico y tratamiento precoces. El motivo de
este articulo, es presentar nuestra experiencia en el manejo de
14 pacientes con PV, y comparar los resultados obtenidos con
los existentes en la literatura.

CASOS CLINICOS

Se presenta un grupo de 14 pacientes de raza blanca (10 mu-
jeres y 4 hombres) con PV, que acudieron a la consulta de la
Unidad Docente de Medicina Bucal de la Facultad de Medicina
y Odontologia de la Universidad de Murcia entre 1981 y 2001.
Todos presentaban ampollas, erosiones y/o tlceras en mucosa
oral, que en el momento de la primera visita, en ningin caso
superd los seis afios de evolucion. El rango de edades de este
grupo fue de 21 a 87 afios. En cada caso se valoré la edad y el
sexo, la historia clinica y de tratamiento farmacolégico de cada
paciente, la presentacion clinica (presencia o no de ulceracion),
la sintomatologia, la localizacién de las lesiones en la cavidad
oral, la extension de las mismas en el territorio bucal, asi como
su bilateralidad o no. Para analizar la extensién distinguimos
tres grados consecutivos: grado 1: una tnica localizacién oral
afecta, grado 2: dos localizaciones y grado 3: tres o mds. La
sintomatologia oral la catalogamos de la siguiente forma: 1:
asintomadtico, 2: molestias inespecificas y 3: dolor. También se
registro la afectacién o no de piel y/u otras mucosas.

A todos los pacientes se les solicité una biometria hematica y
quimica sanguinea y se les tomé una biopsia de las lesiones in-
traorales, las secciones fueron tefiidas con hematoxilina-eosina,
y se estudiaron las principales caracteristicas histopatoldgicas;
en dos casos se realizé inmunofluosrescencia directa. Por dltimo,
se registraron las pautas terapéuticas aplicadas a cada paciente,
asi como su eficacia en la reduccién de las lesiones.

La tabla 1 muestra las principales caracteristicas clinicas de
cada caso. En nuestros 14 pacientes, la edad media fue de 44,78
afios (rango 21-87), siendo mas frecuente en mujeres (10 de 14
casos). El tiempo de evolucién medio de las lesiones intraora-
les, en el momento del tratamiento, fue de 11,66 meses (rango
0,75-72), manifestandose sin remitir por completo en ningin
paciente, durante todo este tiempo; no presentando en ningin
caso enfermedades o factores asociados de interés. Todos los
enfermos presentaban tdlceras intraorales que provocaban moles-
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(2,3) have reported a greater incidence among women. The di-
sease is most prevalent between the fourth and sixth decades of
life, though juvenile cases are sometimes observed (4).

PV is the form of pemphigus that most frequently affects the
oral mucosa, and in most cases (75%) the oral lesions precede
the cutaneous manifestations (5). The course is chronic, and
systemic involvement may occur if adequate treatment is not
provided. Indeed, prior to the introduction of corticotherapy,
these diseases often proved fatal (5-7).

The fact that blisters on the oral mucosa are sometimes the first
manifestation of the disease implies that dental professionals
must be sufficiently familiarized with the clinical manifestations
of PV to ensure early diagnosis and treatment. The present study
describes our experience with 14 cases of PV, and compares the
results obtained with those reported in the literature.

CLINICAL CASES

Fourteen Caucasian patients (10 women and 4 men, aged 21-87
years) with PV were seen in the Teaching Unit of Oral Medicine
of the University of Murcia Medical and Dental School (Spain)
between 1981 and 2001. All presented blisters, erosions and/or
ulcers on the oral mucosa. In no case had the lesions been pre-
sent for more than 6 years at the time of the first visit. Patient
age and sex was recorded in all cases, together with the clinical
and pharmacological treatment history, the clinical presentation
(presence or absence of ulceration), symptoms, lesion location
within the oral cavity, their extent within the mouth, and the
presence or absence of bilaterality. Lesion extent was rated by
three consecutive grades as follows: grade 1 (only one affected
location in the mouth), grade 2 (two affected locations), and
grade 3 (three or more locations). Oral symptoms were in turn
classified as follows: 1 = asymptomatic, 2 = nonspecific dis-
comfort, and 3 = pain. The involvement or not of skin and/or
other mucosal membranes was also documented.

In all cases we recorded different hematological parameters
(including blood chemistry), and a biopsy was obtained of the
intraoral lesions. The specimen sections were stained with he-
matoxylin-eosin, and the principal histological characteristics
were evaluated. Direct immunofluorescence studies were carried
out in two cases. Lastly, the treatment provided in each case was
recorded, along with its efficacy in reducing the lesions.

Table 1 shows the main clinical characteristics of each patient.
In our series of 14 patients the mean age was 44.78 years (range
21-87), with a clear female predominance (10 out of 14 cases).
The mean duration of the intraoral lesions at the time of treatment
was 11.66 months (range 0.75-72), with no full remission during
this time in any subject. None of the patient presented associated
disorders or factors of interest. All subjects presented intraoral
ulcerations that caused nonspecific discomfort in 9 cases, no
symptoms in one patient, and pain in four. The lesions failed
to resolve for several weeks (Fig.s 1 and 2). The hematological
parameters and blood chemistry were within the normal range in
all cases. The histological study of the biopsies (Fig. 3) showed
the presence of intraepithelial blisters, with acantholytic cells
and eosinophilic spongiosis in all cases. Direct immunofluores-
cence testing was carried out in two patients, and proved positive
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tias inespecificas en nueve casos, asintomadticas en un paciente
y dolorosas en cuatro, y que no se resolvian en varias semanas
(Fig. 1 y 2). La biometria hematica y quimica sanguinea, se
encontraron dentro de los limites de normalidad en todos los
pacientes. El exdmen histopatolégico de las muestras biopsiadas
(Fig. 3) evidenci6 la presencia de ampollas intraepiteliales con
células acantoliticas y espongiosis eosinofilica en todos los ca-
sos. En dos casos, se llevo a cabo inmunofluorescencia directa
con resultado positivo para los dep6sitos intercelulares de Ig G
e Ig M en ambos, y C, positivo en uno de ellos.

En todos los casos se administraron corticoides tépicos (acetoni-
do de triamcinolona al 0,5%), en doce de ellos en combinacién
con prednisona sistémica (60 mg al dia durante 1 mes); mientras
que en un paciente se combinaron con corticoides infiltrados
intralesionalmente (parametasona 1 cm?® cada 15 dias durante 45
dias). En todos los pacientes se obtuvo respuesta al tratamiento
aplicado, observandose una notable mejoria de las lesiones al
finalizar el tratamiento.

Fig. 1. Apollas vacias de pénfigo vulgar localizadas en margen lingual izquierdo,
cara ventral de lengua y suelo de boca.

Vacant pemphigus vulgaris blisters located in the left lingual margin, ventral
surface of the tongue and floor of the mouth.

Fig. 2. Ulcera de pénfigo vulgar situada en el borde bermellén del labio su-
perior.

Pemphigus vulgaris ulceration located at the vermilion margin of the upper
lip.
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for intercellular IgG and IgM deposits in both subjects, and also
C,-positive in one.

Topical corticoids (0.5% triamcinolone acetonide) were admi-
nistered. Since all cases presented lesions in different locations
within the oral cavity, we decided to administer the corticoids as
an oral suspension, three times a day. In 12 cases this treatment
was combined with systemic prednisone (60 mg a day during
one month), while in one patient intralesional corticoid infil-
tration was added (in the form of parametasone 1 cm? every 15
days during 45 days). All patients responded to treatment, with
important lesion improvement at the end of therapy. Due to the
good response recorded in this series of patients, no immuno-
suppressive therapy proved necessary.

Fig. 3. Detalle del estudio histolégico, donde se observa la presencia de ampollas
intraepiteliales con células acantoliticas y espongiosis eosinofilica. (Tincién con
hematoxilina-eosina, X 100).

Histological view showing the presence of intraepithelial blisters with acantho-
Iytic cells and eosinophilic spongiosis (hematoxylin-eosin, x100).

DISCUSSION

Pemphigus vulgaris (PV) is a chronic vesicular-ampullar and
erosive disease that may lead to systemic involvement. Although
the disorder is first recognized from its skin lesions, other loca-
tions such as the gums, oral mucosa and other mucosal mem-
branes (including the vaginal cavity) can also be affected (8).
In most cases (75%), the oral lesions are the first manifestation
of the disease (5).

While the precise etiology of PV is not clear, it is known to
involve an autoimmune mechanism with antibodies that alter
the epithelial intercellular junctions (9,10). These antibodies
have been shown to be targeted to desmogleins — a subfamily of
cellular adhesion molecules found within the desmosomes. PV
can also involve genetic factors, since certain ethnic groups (e.g.,
Jews and Mediterranean populations) are particularly susceptible
to PV. In addition, the literature describes familial cases, and
a certain relation to antigens of the major histocompatibility
complex (MHC)(11-13).

Pemphigus can also be drug-induced (14). In effect, any drug
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Tabla 1. Resumen esquematico de las principales caracteristicas clinicas de cada caso.

Caso

Edad
(afios)

Sexo

T° de
evolucién
(meses)

Sintomatologia

Presentacion
clinica
(Ulceracion)

Localizacion

Extension

Bilate-
ralidad

Signos en piel y/u otras
mucosas

87

1,5

Molestias inespe-
cificas

Si

Muc. Yug Izq
Paladar duro
Lengua (dorso)
Encia

3 0 mds

35

Molestias inespe-
cificas

Si

Encia

Mucosa Alv
Lengua
(margen Der)
Pilar. Amig Izq

3 0 mas

No

No

29

Dolor

Si

Encia (de todos los
cuadrantes)

3 0 mas

Si

Si
(4rea periumbilical)

34

0,75

Molestias inespe-
cificas

Si
(y también
ampollas)

Muc. Yug Izq
Labio Inf Der
Labio Inf Izq

Muc. Yug Der

3 0 mas

No

31

Molestias inespe-
cificas

Si

Labio Inf

Suelo de Boca
Pilar. Amig Der
Muc. Yug izq

3 0 mads

No

Si
(genitales y 0jos)

46

2,5

Molestias inespe-
cificas

Labio sup e inf
Muc. Yug Der
Suelo de Boca

3 0o mas

No

66

172

Dolor

Si

Labio sup e inf
Muc. Yug Der
Muc. Yug Izq
Paladar blando
Lengua (ambos
madrgenes)

3 0 mads

Si

No

37

Asintomatico

Si

Muc. Yug Der
Muc. Yug Izq

Si
(espalda, térax y cuello)

46

Dolor

Si

Encia (de todos los
cuadrantes)

Muc. Yug Der
Muc. Yug Izq
Suelo de Boca
Lengua (ambos
madrgenes)

3 0o mas

Si

Si
(tronco, cara piernas,
faringe, cuero cabelludo y
parpado derecho)

41

Molestias Inespe-
cificas

Si

Labio sup e inf

Muc. Yug Der

Muc. Yug Izq

Encia (de todos los
cuadrantes)

Paladar (duro y blando)
Lengua (dorso y
vientre)

Suelo de boca

3 0 mas

Si

11

21

Molestias inespe-
cificas

Encia (de todos los
cuadrantes)

Muc. Yug Der
Muc. Yug Izq

3 0 mas

12

77

12

Dolor

Si

Labio sup e inf

Encia (de todos los
cuadrantes)

Muc. Yug Der

Muc. Yug Izq

Paladar blando
Lengua (ambos marge-
nes y cara ventral)

3 0 mas

Si

(drea periumbilical y cara)

13

22

12

Molestias inespe-
cificas

Si

Labio sup e inf
Encia (de todos los
cuadrantes)

Pilar. Amig (ambos)
Paladar blando

3 0 mas

14

55

M

36

Molestias inespe-
cificas

St

Encia (2, 3"y 4
cuadrante)
Muc. Yug Der

3 0 mads

No

Garganta

inferior.

H: hombre, M: mujer, Muc. Yug: mucosa yugal, Muc. Alv: mucosa alveolar, Pilar. Amig: pilar amigdalino, Der

: derecha, Izq: izquierda, Sup: superior, Inf:
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Table 1. Summary of the principal clinical characteristics of each case.

Ace Clinical Manifestations in
Case & Evolution presentation Location . skin and/or other
(yrs.) Sex Symptoms . Extent Bilateral .
(mo.s) (ulceration) locations
i LCM
Nonspecific Hard palate
1 87 F 1.5 discomfort Yes Tongue (back) 3 or more No No
Gums
Gums
Nonspecific AM
2 35 M 4 . P Yes Tongue 3 or more No No
discomfort (right margin)
LTC
Yes
3 29 F 4 Pain Yes Gums (of all quadrants) 3 or more Yes (periumbilical
region)
N i Yes LCM
onspecitic Lower right lip
4 34 F 0.75 discomfort (aqd also Lower left lip 3 or more Yes No
blisters) RCM
4 Lower lip
Nonspecific Floor of h Yes
5 31 F 6 . P Yes Oor}:.rémm 3 or more No .
discomfort (genitals and eyes)
LCM
Nonspecific Both lips
6 46 M 2.5 onsp Yes RCM 3 or more No No
discomfort Floor of mouth
Both lips
RCM
7 66 M 172 Pain Yes LCM 3 or more Yes No
Soft palate
Tongue (both margins)
. RCM Yes
8 37 M 3 Asymptomatic Yes 2 Yes
ymp LCM (back, chest, neck)
Gums (of all quadrants) Yes
RCM
. trunk, face, legs,
9 46 F 3 Pain Yes LCM 3 or more Yes ( &
Floor of mouth PharynX, SCalPs rlght
Tongue (both margins) eyehd)
Both lips
RCM
Nonspecific LCM
10 41 F 1.5 . p Yes Gums (of all quadrants) 3 or more Yes No
discomfort Palate (soft and hard)
Tongue (back and underside)
Floor of mouth
Nonspecific Gums (of all quadrants)
11 21 F 5 . P Yes RCM 3 or more Yes No
discomfort LCM
Both lips
Gums (of all quadrants)
RCM Yes
12 77 F 12 Pain Yes LCM 3 or more Yes (periumbilical
Soft palate .
Tongue (both margins and region and face)
underside)
N ifi Both lips
onspecilic Gums (of all quadrants)
13 22 F 12 discomfort Yes Both tonsillar columns 3 or more Yes No
Soft palate
Nonspecific G drants 2, 3, 4
14 55 F 36 onsp Yes ums (qu;g;;;ts 34 3 or more No Throat
discomfort

M: male, F: female, LCM: left cheek mucosa, RCM: right cheek mucosa, AM: alveolar mucosa, LTC: left tonsillar column, RTC: right tonsillar column
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DISCUSION

El PV es una enfermedad vesiculoampollosa y erosiva crénica
que puede producir afectacién sistémica. Aunque se reconoce
en un principio por las lesiones cutdneas, pueden desarrollarse
lesiones en la encia , la mucosa oral y otras mucosas como la
conjuntival o la vaginal (8). Las lesiones orales se han reconocido
como la manifestacion inicial de la enfermedad en cerca del 75
% de los casos (5).

La etiologia exacta del PV permanece desconocida, aunque sa-
bemos que se trata de un desorden auntoinmune con anticuerpos
que alteran los puentes intercelulares epiteliales (9,10). Se ha
demostrado (11,12) que estos anticuerpos van dirigidos contra
las desmogleinas, subfamilia de moléculas de adhesion celular
presentes en el desmosoma. En esta enfermedad pueden existir
factores genéticos, debido a que ciertos grupos étnicos tales
como los judios y personas de origen mediterrdneo son espe-
cialmente sensibles a padecer PV. Ademds, se han descrito en
la literatura casos familiares y una cierta relacién con antigenos
del sistema principal de histocompatibilidad (MHC) (13). Se
ha demostrado que el pénfigo puede ser inducido por farmacos
(14); cualquier farmaco que posea un grupo activo tilo en su
molécula se considera que puede inducir la aparicion de este
proceso (14). Algunos agentes conocidos son las sulfonamidas,
las penicilinas y los anticonvulsivantes. En nuestros catorce ca-
sos se registrd la historia de tratamiento farmacolégico, pero
ninguno de los pacientes consumia alguno de estos farmacos.
También se ha sugerido que miembros de la familia botdnica
allium, incluidos la cebolla, el puerro y el ajo, pueden inducir
lesiones por pénfigo (15).

El PV afecta por igual a hombres y a mujeres (6). La mayoria
de los enfermos experimentan los primeros sintomas entre la
cuarta y la quinta décadas de la vida, si bien en ocasiones ob-
servamos casos en edades juveniles (4); en nuestros pacientes,
la edad media fue de 44,78 afos, y la afectacién femenina fue
mayor (10 de 14).

Con relacién a la clinica es de destacar que aproximadamente
el 75% de los PV se inician en la mucosa oral (5), siendo en un
principio las lesiones ampollares de pequeio tamafo y asintoma-
ticas, pero se rompen facilmente debido a que poseen un techo
muy delgado, dando lugar a erosiones dolorosas y sangrantes.
Dentro de la cavidad oral las lesiones pueden localizarse en
cualquier zona, si bien las sometidas a traumatismos por roce
tales como la mucosa yugal, lengua, paladar y labio inferior son
las dreas de mayor afectacion (2). En todos nuestros casos, la
boca fue la primera manifestacion de la enfermedad, presentando
ampollas y/o tlceras que provocaban molestias inespecificas y
que sélo fueron dolorosas en cuatro casos. Las lesiones pueden
mantenerse localizadas en la cavidad oral durante algunos meses,
antes de progresar y afectar a la piel y otras mucosas, inclu-
yendo nariz, faringe, laringe, es6fago, vulva, pene y ano (16).
En nuestra serie, seis pacientes manifestaron también lesiones
extraorales (tabla 1).

El diagnéstico, se sospecha por la clinica, y se confirma en la
biopsia con la formacién de una vesicula intraepitelial, acantoli-
sis y ala presencia de células de Tzanck. En el estudio mediante
inmunofluorescencia directa del tejido de la lesion en fresco,
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substance containing an active —thyl group in its molecular
structure is considered to be able to give rise to the disorder
(14). Some known PV-inducing agents are the sulfonamides,
penicillins and antiepileptic drugs. In our series of 14 patients
we registered the pharmacological treatment history of all sub-
jects, though none were seen to have used any of these drugs.
It has also been suggested that members of the botanical family
Allium, including onions, leeks and garlic can induce pemphigus
lesions (15).

PV affects both men and women equally (6). Most patients
develop the symptoms in the fourth to fifth decades of life,
though juvenile cases have also been reported (4). In our series
the mean patient age was 44.78 years, and women predominated
over men (10 out of 14 cases).

Regarding the clinical manifestations, approximately 75% of all
cases of PV initially manifest in the oral mucosa (5). The lesio-
ns at first comprise small asymptomatic blisters, though these
are very thin-walled and easily rupture — giving rise to painful
and hemorrhagic erosions. While the lesions can be located
anywhere within the oral cavity, they are most often found in
areas subjected to friction trauma, such as the cheek mucosa,
tongue, palate and lower lip (2). In all our cases the oral lesions
were the first manifestation of the disease, in the form of blis-
ters and/or ulcers that caused nonspecific discomfort. Pain was
only reported in four cases. The lesions may persist within the
mouth for a number of months before progressing to the skin and
other mucosal membranes — including the nose, pharynx, larynx,
esophagus, vulva, penis or anus (7). In our series 6 patients also
had extraoral lesions (Table 1). (16)

The diagnostic orientation is provided by the clinical oral ma-
nifestations, while confirmation is provided by the histological
biopsy study, which shows the presence of intraepithelial blis-
ters, acantholysis and Tzanck cells. Direct immunofluorescence
evaluation of fresh lesion specimens reveals IgG or IgM and
complement fragments in the intercellular space (9). All our
cases were histologically confirmed, with positive direct immu-
nofluorescence findings in the two cases in which the technique
was carried out. A differential diagnosis must be established
with the rest of vesicular-ampullar diseases.

The treatment of pemphigus is designed to inhibit production
of the aggressor antibodies (17). This is normally achieved by
administering moderate corticoid doses via the oral route (18).
Immunosuppressors such as cyclosporine or cyclophosphamide
can also be prescribed (17). We applied topical corticoids to all
our patients, together with systemic corticoids in 12 subjects
and intralesional corticoids in one patient — with satisfactory
results in all cases.

To summarize, pemphigus vulgaris is a chronic autoimmune
mucocutaneous disease that often initially manifests in the form
of intraoral lesions that posteriorly spread to the skin and other
mucosal membranes. Consequently, dental professionals must
be sufficiently familiarized with the clinical manifestations of
PV to ensure early diagnosis and treatment, since this in turn
determines the prognosis and course of the disease.
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se encuentran Ig G o Ig M y fragmentos del complemento en
los espacios intercelulares (9). Todos nuestros pacientes fueron
confirmados histopatolégicamente, encontrando positividad para
inmunofluorescencia directa en los dos pacientes en los que se
solicité. Debemos establecer el diagndstico diferencial con el
resto de enfermedades vesiculoampollares.

El tratamiento del pénfigo va dirigido a detener la produccion
de los anticuepos agresores (17). Normalmente, se consigue
administrando dosis moderadas de corticoides por via oral (18).
En un estudio prospectivo se demostré que la ciclosporina y
la ciclofosfamida no son mads eficaces que los corticoides en
el tratamiento del pénfigo, incluso cuando se combinan con
ellos (17). Nosotros aplicamos corticoides tépicos en todos
los pacientes, unidos a corticoides sistémicos en doce casos
y a corticoides intralesionales en otro, obteniendo resultados
satisfactorios en todos ellos.

En resumen, el PV es una enfermedad crdonica autoinmune
mucocutdnea que con frecuencia se manifiesta inicialmente
con ampollas en la mucosa oral, afectando posteriormente a
piel y otras mucosas; esto implica que los odont6logos deben
conocer las claves clinicas de esta enfermedad para realizar un
diagndstico y tratamiento precoces, ya que de estos, depende el
prondstico y la evolucién de la misma.
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